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Ozet

Charge Sendromu (CS) biiyiime gelisme geriligi, kalp defektleri,
genital hipoplazi, koanal atrezi, géz ve kulak anomalileri ile karakteri-
ze birden fazla sistemi ilgilendiren, nadir goriilen, dogumsal, genetik
bir bozukluktur.

Yazimizda prematiirite, kardiyak ve genital anomaliler, asimet-
rik kulak yapisi, gozlerde iris kolobomu, koanal atrezi nedeniyle CS
tanis1 konulmus olan 76 giinliik olguda, koanal atrezi nedeniyle uygu-
lanan cerrahi girisim sirasindaki anestezi yaklasimimiz sunulmustur.

Amacimiz CS’de beklenebilecek anomalilere dikkat ¢ekerek, li-
teratiir bilgileri 15181nda anestezi uygulamamizi gozden gegirmektir.

Anahtar Kelimeler: CHARGE Sendromu, koanal atrezi,
genel anestezi
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Abstract

Charge syndrome (CS) is rare, multisystemic congenital, genetic
disorder with growth retardation, heart defects, genital hypoplasia,
atresia of chonae, eye and ear anomalies.

In this report we described anaesthetic management of a 76-
days-old premature baby with, heart and genital anomalies, assimetric
ear, coloboma of iris, atresia of choanae, during the operation of
choanal atresia.

Our aim to point at the different anomalies in CS to review the
syndrome and anaesthetic approach with literature highlight.

Key Words: CHARGE Syndrome, atresia of choanae,
general anesthesia

HARGE Sendromu (CS) ilk kez Hall'

tarafindan  koanal atrezi  nedeniyle

arastirllan ve birden ¢ok konjenital
anomalisi bulunan c¢ocuklarda 1979 yilinda
bildirilmigse @~ de = CHARGE  sendromunun
bilesenlerini ilk olarak 1981 yilinda Pagon’
tanimlamigtir. Goriilme sikliginin 1/10000 oldugu
tahmin edilmektedir. Bu sendromda; kolobom,
kalp defektleri, koanal atrezi, biiylime geriligi,
genital hipoplazi, kulak anomalileri ve/veya
sagirhik bulunur. Ayrica hipopituitarizm, beyin
anomalileri, fasiyel paralizi, yarik damak, kiigiik
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¢ene, trakeoosefagiyal fistiil goriilebilir. Siklikla
sporadik ortaya ¢ikmakla birlikte X’e bagl resesif,
otozomal resesif veya otozomal dominant kalitim
disiindiirecek ailesel olgular da vardir.

Sendromun klinik seyrinde goriilen koanal
atrezi nazal obstriksiyona yol agarak yenidogan
déneminde beslenme sirasinda normal emme me-
kanizmasin1 bozdugundan acil cerrahi gerektiren
bir durum olarak ele alinmalidir.

CHARGE Sendromunda diger anomalilerin
yanisira adenoid ve tonsillerin biiyliik olusu,
larinksin yiiksekte yerlesimi entiibasyon gli¢liigii
yaratabilir. Bu olgularda entiibasyon gii¢liigii agi-
sindan havayolunun anestezi uygulamasindan 6nce
dikkatle degerlendirilmesi gereklidir.”

Yazimizda CS’de beklenebilecek anomalilere
dikkat c¢ekilerek, sendromun ve uygulanacak
anestezik yaklasimin literatlir bilgileri 1s181nda
gbzden gecirilmesi amaglandi.
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Olgu

Koanal atrezi nedeniyle genel anestezi altinda
operasyonu planlanan CS tamli, 76 giinliik, 2300
gr agirhi@indaki, kiz hastanin; 36. haftada 2000
gram olarak, normal vajinal yolla dogdugu, dogar
dogmaz aglamama, morarma Oykiisii oldugu, do-
gumunun 12. saatinde emmeme, morarma, hiriltilt
nedeniyle servise yatirilldigi  ve
prematiirite, respiratuvar distres sendromu (RDS)
on tanmilan ile takip edildigi 6grenildi. Fizik mua-
yenede; sendroma has yliz gorinimi, kalkik bu-
run, yiksek damak, bilateral diisiik kulak ve sag
kulagin daha biiyiikk olmasi, hipertelorizm, goz
kiirelerinin disarida olmasi, genital anomali varlig
yanisira peri-oral siyanoz, inspiryumda interkostal
¢ekilme, solunum seslerinde kabalagma, kalpte tiim
odaklarda II/VI- IV/VI pansistolik iifiiriim mevcut-
tu. Pnémoni nedeniyle baslanan antibiyotik (peni-
silin, amikasin) tedavisi siirdiiriilmekteydi. Akciger
grafisinde pnomonik infiltrasyon, kraniyel tomog-
rafide solda tam osse6z koanal atrezi, sagda ise
parsiyel aciklik, ckografide perimembrantz
ventrikiiler septal defekt (VSD), atriyal septal
defekt (ASD), patent duktus arteriyozis (PDA),
pulmoner hipertansiyon (PHT), 1.° trikiispit
yetmezligi (TY), elektrokardiyografi (EKG)’de
inkomplet sag dal blogu, sag ventrikiil hipertrofisi
ve telekardiyografide sinirda kardiyomegali ve
pulmoner vaskiilaritede artma ile uyumlu bulgular
tespit edildi. Biyokimya tetkiklerinde kan hemog-
lobin diizeyi:8.68 g/dL, hematokrit:%28.4 olarak
saptand1. Diger sonuglar1 normal sinirlar igerisinde
degerlendirildi.

solunum

Birden ¢ok sistemi ilgilendiren anomalilerinin
varligr ile CS tanis1 konulan ve ASA III risk gru-
bunda oldugu kabul edilen olgumuzda genel anes-
tezi altinda koanal atrezi nedeniyle operasyon plan-
land1 (Resim 1).

Preoperatif degerlendirmede zor entiibasyon
olasilig1 diigtiniildiigiinden fiberoptik laringoskopi
ve acil trakeostomi sartlar1 hazirlandi. Operasyon
odasina alinip, EKG, noninvazif kan basinci (KB),
periferik oksijen satlirasyonu (SpO,) monitdrize
edilerek, %100 oksijen ile 3  dakika
preoksijenizasyonu takiben iv yolla 5mg.kg” sod-
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Resim 1.

yum-tiyopental ile anestezi indiiksiyonuna baslan-
di. Dort L/dk %100 O, icerisinde %3 sevofluran ile
yeterli anestezi derinligine ulagilarak yapilan direkt
laringoskopide, entiibasyon yiiksek damak ve
larinksin yukarida yerlesimi nedeniyle gerceklesti-
rilemedi. Maske ile ventilasyona devam edilerek,
ikinci denemede 2 numara kafsiz tiip ile giigliikle
entiibe edildi. Anestezi %50/50 O,/hava igerisinde
%1.5-3 sevofluranin yar1 agik sistemle, kontrollii
ventilasyonu ile siirdiiriiliirken, hidrasyon iv yolla
5 ml.kg" Y izomiks infiizyonu ile saglandi. Ope-
rasyon siiresince kalp atim hizi 120-130 wvu-
ru/dakika, KB 85-60/75-45 mmHg, SpO, %90-92
arasinda seyretti. Iki saat siiren cerrahi islemin
bitiminde 6nce %100 O, sonra %50/50 O,/hava ile
ventile edilen olgu, spontan solunumunun yeterli
diizeye gelmesi iizerine ekstiibe edildi. Maske ile
1L/dk %100 O, uygulanarak, 1 saat derlenme oda-
sinda izlendikten sonra, refakatle servisine gotii-
riildi. Serviste antibiyotik tedavisi ve nazal oksijen
destegi siirdiiriilen olgunun solunumunun 6nemli
oOl¢iide rahatladigi SpO,’nin %90-92 arasinda sey-
rettigi gozlendi. Mevcut diger anomalilerin tetkiki
ve tedavisi amaciyla yatigi siirdiiriilen hastanin,
postoperatif 3. giin ¢ekilen kontrol akciger
grafisinde pnémonik infiltrasyonun geriledigi ve
anestezi uygulamasina bagli herhangi bir sorun
olmadig1 saptandi.
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Tartisma

CHARGE Sendromunun tani kriterleri Pagon
tarafindan biiyiime gelisme geriligi, genito-iliriner
anomaliler, kalp defektleri, kraniyel sinir anomali-
leri, gbzde kolobom, koanal atrezi, kulak anomali-
leri ve/veya sagirlik olarak bildirilmistir. Ancak
Blake ve ark.”’ tarafindan 1998 yilinda revize e-
dilmis; koanal atrezi, iris kolobomu, kraniyal sinir
disfonksiyonlar1 ve eksternal kulak anomalileri
major kriterler, konjenital kalp defektleri, biiylime
gelisme geriligi, hipotoni, elde sekil bozukluklari,
orofasiyal anomaliler minor kriterler olmak iizere 3
major ya da 2 major 3 mindr kriterin bulunmasi
seklinde diizenlenmistir. Sporadik olarak ortaya
cikan, nadir goriilen ve multisistemik sorunlarla
seyreden bu sendromun anestezisine ait ¢ok az
sayida olgu bildirilmistir.

Tellier ve ark.” 47 olguluk seride anomalilerin
bulunma sikligin1 degerlendirdikleri ¢aligmada;
kardiyovaskiiler malformasyonlar (%89), koanal
atrezi (%57), iris kolobomu (%85), fasiyal sinir
tutulumu (%54), kulak malformasyonlari (%85) ve
sagirlik (%90) goriildiigiinii bildirmislerdir.

Teorik olarak koanal atrezi fetal yasamin 4-11.
haftalar arasinda olusur. Canli dogumlarin 1/5.000
— 1/8.000’inde goriilen bir iist hava yolu tikaniklig
nedenidir. Olgularm %060’mda unilateraldir ve
cogunda major kraniofasial anomali veya visseral
malformasyonla beraberdir. Unilateral koanal
atrezi hayat1 tehdit eden acil bir durum olmamakla
beraber, nazal konjesyon ve mukoid burun akintisi
belirtileriyle solunum giigliigli yaratabilir. Genel-
likle ¢ocukluk ¢aginda tani alir. Bilateral koanal
atrezi ise yenidogan doneminde solunum zorunlu
olarak nazal yolla siirdiiriildiigiinden acilen gide-
rilmesi gereken bir sorun olarak ortaya ¢ikar. Do-
gumu takiben gelisen siyanoz, solukluk ve
interkostal  ¢ekilmeler maske, oral
McGovern “nipple” veya, endotrakeal entiibasyon
ile havayolu saglanmasim gerekli kilar.*®

airway,

Kardiak anomaliler, obstruktif uyku apnesi,
hematolojik problemler, prematurite veya biiyii-
me geriliginin birlikte goriildiigii olgularda
bilateral koanal atrezi de anlamli olarak fazla
goriiliir.*'° Daniel ve ark.*” koanal atrezili vaka-
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larimin %15’inin CS ile birlikte oldugunu bildir-
misglerdir.

Olgumuzda da kardiyak anomalilerin yanisira
biiyiime gelisme geriligi, bilateral koanal atrezi,
kulak deformitesi ve orofasiyal anomaliler saptan-
mist1.

CHARGE sendromunda retrognati, posterior
capraz kapams ile birlikte palatal konstriksiyon,
dilin 6ne ¢ikik yerlesmesi ve koanal atrezi gibi {ist
havayolu ve oral kaviteye ait anomalilerin varlig
nazal solunumu oOnleyerek, solunumun agizdan
siirdlirilmesine neden olmanin yanisira, yutma
giicliikleri yaratarak beslenmeyi giiglestirmekte,
siklikla trakeal aspirasyonlara neden olmaktadir.
Bu da tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlari-
na yol agmaktadir."'"® Ust havayoluna ait
deformiteler nedeniyle solunum pasaji agizdan
siirdiiriilen olgumuzda tedaviye direngli pnémoni
mevcuttu.

CHARGE  Sendromunda  adenoid ve
tonsillerin biiyiimesinin asil nedeni anlagilmamakla
beraber, siklikla goriilecegi ve entiibasyon giiglii-
giine neden olabilecegi bilinmelidir.""'* Havayo-
lunun preanestezik degerlendirilmesi bu nedenle
onem tasimaktadir. Koanal atrezi ve yarik dudak
damak disinda hastalarin %56’sinda iist havayolu
anomalileri de goriilir. Stack'" ve arkadaslari
CS’li 4 hastada yasin artmasiyla birlikte trakeal
entiibasyonda zorlanma goriildiiglini bildirmisler-
dir. Trakeostomi gereken olgular da vardir.”

Olgumuzda yiiksek damak ve larinks yerlesi-
mi, adenoidlerin ve tonsillerin biiyiik olmasi nede-
niyle entiibasyon giicliigli olabilecegi diisiiniilerek
hazirlik yapildi. Ancak, entiibasyon sorunsuz ger-
¢eklestirildi. Hastamizin 76  giinlik olmasi
entiibasyonu gerceklestirebilmemizde bir faktor
olabilir.

CHARGE Sendromu olgularinda degisen de-
recelerde kardiyak anomalilerin bulunmasi anestezi
uygulamasi sirasinda giigliik yaratabilir. Olgumuz-
da VSD, ASD, 1.° TY, ve PHT bulunmaktaydi.
Operasyon boyunca kan basinci dalgalanmalarini
Onleyerek, postoperatif donemde de oksijen deste-
gini siirdiirerek, hemodinamik stabilitenin korun-
masini sagladik.
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Sonu¢ olarak; bu olgularin entiibasyonu
preoksijenizasyon sonrasi yeterli anestezi derinligi
saglanarak, kas gevsetici verilmeden ya da kisa
etki siireli kas gevseticiler kullanilarak deneyimli
kisilerce yapilmalidir. Cok riskli olgularda uyanik
entiibasyon veya fiberoptik laringoskop yardimu ile
entiibasyon planlanmalidir. Nadiren trakeostomi
gerekebilecegi  akilda  tutulmalidir. Kardiyak
malformasyonlar nedeniyle hemodinamik stabilite
korunmali ve izlenmelidir.
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